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PRUVODCE SYSTEMOVOU SKLERODERMIi
PRO NEMOCNE A JEJICH BLIiZKE
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Aktivni pristup pacienta je stejné
tak dilezity, jako vcasna diagnostika
systémové sklerodermie.

Proto jsme pro Vas shromazdili
adekvatni a napomocné informace.
Vénujte par minut k precteni této
brozury, je to ¢as, ktery muze ovlivnit
kvalitu Vaseho Zivota.

Jsme tu pro Vas

Revma Liga Ceska republika,
pacientska skupina Skleroderma




Vylouceni odpovédnosti

Autofi a vydavatel vénovali maximdlni moznou
pozornost tomu, aby informace uvedené v broZurce
odpovidaly aktudlnimu stavu znalost{ v dob¢
pripravy dila k vyddni. I kdyz tyto informace byly
peclivé kontrolovdny, nelze s naprostou jistotou
zarucit jejich uplnou bezchybnost. Z téchto diivodu
se vylucuji jakékoli ndroky na uhradu at jiz ptimych
¢i neptimych $kod.

Tato broZurka ani Zddnd jeji ¢dst nesmi bijt
kopirovdna, rozmnoZovdna ani jinak $irena bez
pisemného souhlasu autorii a vydavatele.

Co je systémova sklerodermie, SSc?

Je torevmatické, vzdcné a zdvazné systémové onemoc-
néni pojivové tkdné, u kterého muiize postizeni orgd-
ni - pfedevs$im plic, srdce a ledvin - vyrazné zkra-
covat délku Zivota pacientu. I samotné postizeni kuze
a pohybového apardtu vede k ztrdté funkéni schopnosti
a snizeni kvality zivota pacientu se SSc. Pfi¢ina vzniku
nemocinenizndma. Stdle vice diikazt v§ak naznacuje,
ze se u SSc jednd o komplexni patologicky proces vza-
jemného plisobeni nékolika ¢initell: Zivotniho prostie-
di, genetickych faktort a regulac¢nich epigenetickych
mechanismu (jednoduse feceno: ,Epigenetika ndm
ukazuje, jak prostredi ovliviiuje, které geny se proje-
vi, a které ne®).

U nemocnych dochdzi k poskozeni cévni stény (vas-
kulopatie), aktivaci imunitniho systému (autoimunita)
a progresivni tkdnové fibréze (zmnozeni vaziva; vazivo
nahrazuje funkéni tkdn). Univerzdlni u¢inny 1€k pro SSc
neexistuje. Lécba je jen orgdnové specifickd a symp-
tomatickd (zaméfend na pfiznaky, nikoli na pfi¢iny).

Vzhledem k limitované uc¢innosti farmakoterapie zde
zvldst na zac¢dtku onemocnéni vznikd i prostor pro
velice podstatnou a uc¢innou nefarmakologickou tera-
pii - zahrnujici rehabilitaci, psychologickou a edukac-
ni intervenci - kterd muze vést ke zlepSeni funkéni
schopnosti a kvality Zivota, sniZeni zatiZeni organismu
nemoci a zdroven k podpore usili pacientt vyrovnat se
se svym onemocnénim.

Klinickym projeviim dominuji projevy vaskulopatie
(onemocnéni cév), které se muze projevovat jako napft.:
Raynauduv fenomén (barevné zmény prstil v chladu
a stresu), teleangiektdzie (roz$ifené cévky na kuzi),
digitdlni ulcerace (viidky na bfiskdch prsti), plienf
arteridlni hypertenze (zvy$eny tlak v plicni tepné),
sklerodermickd rendlni krize (postizeni ledvin u SSc)
a tkanové fibrézy (zmnozeni vaziva v urcité tkdni
na ukor jeji funkénosti), kterd kromé charakteristické
ktze postihuje kiizi i vnitfni orgdny - zejména plice,
srdce a trdvic{ trakt.



Jaké jsou formy S5c?

Nejcastéjsi dvé formy systémové sklerodermie jsou:

difuzni sklerodermie (dcSSc) - se jevi obvykle rozvo-
jem Raynaudova fenoménu (RAF) na po¢dtku nemoci
s rychle ndsledujicim rozvojem diftizniho otoku kuze
prsti a rukou s ndslednym tuhnutim kuze na prstech
rukou, hornich a dolnich koncetindch, obliceji a tru-
pu. Béhem prvnich 5 let nemoci se postiZzeni vnitinich
orgdnu rozviji rychle a agresivné. Zahrnuje zejména
postizeni plic, trdviciho traktu, ledvin a srdce.;

limitovani sklerodermie (1cSSc) - se jevi vice plizivym
a pozvolnym ndstupem jednotlivych koznich, cévnich

Jaky je klinicky obraz?

SSc je velmi rtiznorodd nemoc co do prubéhu i rozsahu
postizenia u kazdého se projevuje individudlné. A pro-
to si rikat, Ze md nemoc se vyvine stejn¢ jako u néjaké
jiné pacientky se SSc, je velice nesprdvné. Porovndvat
se s jinymi pacienty se SSc neni vhodné a neni nemoci
prospésné. Kazdy bude nemoc sndSet jinak a u kazdého
bude intenzita projevi a jejich frekvence jind. Nicméné
neddvnd studie zjistila, Ze u témér 500 pacientti se SSc

¢i orgdnovych projevi a obvykle viceletym prubéhem
Raynaudova fenoménu na za¢dtku nemoci. Kozni zmé-
ny jsou ohranicené zejména na okrajové ¢dsti konce-
tin od kolennich a loketnich kloubt smérem k prstim
(napf. typicky na prstech rukou, tj. sklerodaktylie),
na obli¢ej (ryhovani kolem ust, zmenseni ustniho otvo-
ru, vymizelou mimikou v obliceji, $pi¢aty nos), a nepo-
stihuji trup, paze a stehna. Z titrobnich projevii nemoci
je nejcastéji postizen jicen a plice a ¢asto byvd pritomna
plicni arteridlni hypertenze.

patii mezi pét nejvyznamnéjsich priznaki uvddénych
pacienty vnava (89 %), Raynaudiiv fenomén (RAF)
(86 %), ztuhlost rukou (81 %), bolest kloubu (81 %)
a poruchy spanku (76 %). K celkovym projevim déle
patfi nechutenstvi, hubnuti, zvySena télesna teplota
a pozdéji uzkostnd deprese, kterd je reakef na prijetf
samotné nemoci a jejich projevi.

Které klinické projevy se mizZou u pacientl se SSc objevit?

vvvvvv

chdzi obvykle k difuznim otoktim na prstech hornich koncetin, predloktich a obliceji.
Ndsleduje ztuhnuti a ztlusténi kiize, jejichz rozsah a zdvaznost jsou promeénlivé. Pokozka
se ¢asem vic leskne, tuhne, je napnutd a nelze vytvorit kozni fasu, dochdzi ke ztrdté
koznich adnex (pfidatné orgdny kuze: potni a mazové zlizky, nehty, vlasy) a depig-
mentaci (ztrdta pigmentu) anebo hyperpigmentaci (zvy$eni pigmentu; ztmavnuti kuze).
Oblicej také obvykle postupem ¢asu nabyva maskovity vzhled s ryhami kolem tst. Casto
se tvori podkozni kalcifikace (ukldddni soli vipniku (kalcia) do tkdni) a teleangiektdzie
(lokalizované nahromadéni rozsifenych drobnych krevnich cév, kapildr, drobnych
zilek). Po nékolika letech dochdzi k vystiiddni fize zdnétu a fibrézy (zvazivovatélé
zatvrdlé tkané) fdzi atrofie (zmenseni tkdni). KiiZe se pak stdvd mékei, dd se fasit a je
atrofickd (atroficky orgdn je mensi a tuzsi, také jeho funkce je snizend).

Postizeni cév a obéhového systému - projevuje se jako nejcasnéjsi a zdroven nejcastéjsi
pfiznak této nemoci - Raynaudiv fenomén (97 %). Je charakterizovdn ob¢asnymi
barevnymi zménami koncovych ¢dsti téla (nej¢astéji prsty hornich a/nebo dolnich
koncetin, vzdcnéji usi, nos, jazyk, brada, bradavky a kolena) vyvolanymi chladem
nebo stresem. Typicky md tfi fdze - zb€ldni, zmodrdni anebo zfialovéni a z¢ervendni.
Progresivni strukturdlni zmény v malych cévich (které Ize detekovat pomoci mikro-
skopického vysetieni nehtového valu, tzv. kapilaroskopie) vedou k trvalé poruse toku
krve, k prodlouzeni epizod Raynaudova fenoménu a k rozvoji ischemickych zmén
(tj. zmén danych nedokrevnosti tkdni) - napt. digitdlni ulcerace (viidky na biiskdch
prsti), nekrézy (odumfeni tkdné) a gangrény (druhotné modifikovand nekréza, napft.



infekei nebo vysychdnim prsti). PostiZzeni vétsich cév u SSc se miize projevovat jako
plicni arteridlni hypertenze (zvySeni tlaku v plicni tepné), sklerodermickd rendlnf
krize (postizeniledvin) anebo gastrické antrdlni vaskuldrni ektdzie (rozsifené cévky
ve sliznici horni ¢dsti zaludku).

Plicni postizeni - muizeme nalézt u 70 % pacientu se SSc.

Jde hlavné o postizeni:

plicniho intersticiatj. plicni tkdné - pod obrazem intersticidlni plicni fibrézy (zvazi-
vovaténi plicni tkdné) a/nebo alveolitidy (sterilni zdnét plicnich sklipk), projevujici
se progredujici dusnosti a suchym kaslem,

plicnich cév - pod obrazem plicni arteridlni hypertenze (zvys$eni tlaku v plicni tepné)
projevujici se rychle progredujici dusnosti a zndmkami pravostranného srde¢niho
selhdvdni.

Postizeni srdce - miZeme nalézt u 50 % pacientll se SSc, ¢astéji sekunddrné v du-
sledku PAH nez primédrné na podkladé fibrézy myokardu (srde¢ni svalovina) anebo
myokarditidy (zdnét srde¢n{ svaloviny). Castym, ale spi$e subklinickym (nevyrazné
vyjddfenym) ndlezem byvd perikarditida (zdnét osrde¢niku). K nej¢astéj$im mani-
festacim patfi palpitace (zvySené uvédomovdni si srde¢niho rytmu, ¢asto spojené
s pocitem neobvykle rychlého, pomalého ¢i nepravidelného rytmu), dusnost a aty-
pické bolesti na hrudi.

Postizeni ledvin - nejdulezitéjsi projev postizent ledvin u SSc je sklerodermickd re-
nélni krize (10 %) pod obrazem rychle progredujici rendlni insuficience (ledvinovd
nedostate¢nost) s oligurii (snizeni denni ¢i hodinové vylu¢ovani moci) az anurit

(uplné zastaveni vylu¢ovdni moci) a akcelerované arteridlni hypertenze (ndhle zvy-
$eni krevniho tlaku). U ¢4sti pacientt viddme pouze nizkou proteinurii (pfitomnosti
vétsiho nez normdlniho mnozstvi bilkoviny v mo¢i), pokles rendlnich (ledvinovych)
funkei a hypertenzi (vysoky krevni tlak).

Postizeni traviciho traktu - je charakterizovdno poruchou motility (pohyblivosti
traviciho traktu neboli stfev) v dusledku postiZzené inervace, atrofie hladké sva-
loviny a tkdnové fibrézy. Mohou byt postizeny prakticky vSechny ¢dsti traviciho
traktu s riiznou frekvenci. Nej¢astéji byvd postizen jicen (90 %) s ndlezem poruchy
motility, dilataci (rozsifeni) dolnich dvou tfetin a dysfunkei ($patnou funkei) dol-
niho jicnového svérace. K nejéastéjsim piiznakiim postizeni trdviciho traktu u SSc
patfi dysfagie (poruchy polykdni), pyréza (pdleni zdhy), nadymadni, prijem, zdcpa,
inkontinence (nechtény samovolny unik) stolice a malabsorpce (porucha vstfebdvéani
7ivin) s malnutrici (podvyziva).

Postizeni pohybového aparitu - se projevuji bolesti a slabosti proximdlnich (blizsi
trupu) svalovych skupin, bolesti a ranni ztuhlosti kloubii. Pozdéji se objevuji tieci
Selesty (slysitelny tieci zvuk pfi pohybu v kloubech) slachovych pouzder (zejména
ohybact prsti, nad lokty a rameny), flekéni kontraktury (fixované drzeni zejména
prsti rukou zpsobené vazivovou preménou §lach a kiize) a akroosteolyza (rozpusténi
kosti koncovych ¢ldnku prstu v dasledku prodlouzeného nedokrveni).

PostiZeni nervového systému, slinnych Zl4z a pohlavnich organii - patii mezi méné¢
Casté projevy SSc. I kdyZ u ne€kterych pacientti pritomnost Sjogrenova syndromu
(autoimunitni revmatické onemocnéni 714z s vnéjsi sekreci projevujici se zejména
suchosti o¢i, ust, kize a sliznic obecné) neni neobvykl4.



Koho nemoc nejcastéji postihuje a jak ¢asto se vyskytuje?

SSc postihuje ¢astéji Zeny (4-6 : 1) neZ muze a manifes-
tuje se obvykle ve sttednim véku. Prevalence (vyskyt
nemoci uddvany poc¢tem jedinct trpicich danou nemoci
na milion obyvatel) SSc ¢ini 30-580 pfipadi na milion

Co je potreba dodrzovat pri SSc?

Zcela zdsadni vyznam md minimalizovat vystavovdn{
se vlivim, které vyvoldvaji anebo zhorsuji Raynaudav
fenomén, vétsinou jsou to chlad a stres. To zname-
nd snizit frekvenci, intenzitu a trvdni chladu a stresu
na minimum. Ddle si pfed chladem chrdnit jak koncové
Cdsti téla (teplé rukavice, ponozky, elektrické vyhtivani
do rukavic/bot, gelové ohtivace, Cepice ap.), ale i té-
lesné jadro (tj. krk, hrudnik, bficho, pdnev). Zamezit
vystavovdni se ndhlym zméndm teplot a nevystavovat se
chladnému vétru. Zdsadni vyznam pro zvySeni pritoku
perifernim fe¢istém md pohyb (mimo jiné je vhodné
zkusit tfeni rukou, krouzivé pohyby pazi, ponofeni
rukou do teplé vody atd.; velikou roli v udrzeni rozsa-
hu pohybu v kloubech hraje celkovy pohyb - cvi¢eni)

a incidence (pocet nové nemocnych na milion obyvatel
za Casovy usek - zpravidla rok) ¢ini 2-46 novych pti-
padl na milion za rok.

a minimalizace stresu a uzkosti. Pacient by rozhodné
a okamzité mél zanechat koureni (8kodi i pasivni koute-
ni) a vyhybat se vibracim a lékim anebo ldtkdm, které
zuzuji cévy (napf. kofein, marihuana, kokain nebo léky
podporujici redukei hmotnosti), pokud je to mozné.
Ddle by se mél pacient vyvarovat epidemickym mistim
nebo se chrdnit rouskou. Také by se m¢l snazit co nej-
vic minimalizovat kontakt s toxickymi ldtkami (napf.
polyvinylchlorid, kiemik, organickd rozpoustédla aj).
V soucasné dobé neexistuji diikazy z kvalitnich klinic-
kych hodnoceni, které by podporovaly u¢innost beha-
viordlni terapie nebo vyzivovych dopliku ¢i raznych
prostfedku alternativni mediciny ve snizeni frekvence
a intenzity atak Raynaudova fenoménu.

Diagnostika a sledovani nemocnych se SSc

Diagndza SSc se stanovuje na zdkladé klinického obrazu
(Raynauduv fenomén, typické kozni postiZeni, orgdno-
vé manifestace), pritkkazu specifickych autoprotilatek
v krvi a typickych nilezii z cévnich a orgidnovych zmén.

Specialisté v oboru si mohou v souc¢asnosti pomo-
ci pfi stanoveni diagnézy SSc klasifika¢nimi Kkritérii

K vySetreni lékaFi pouzivaji:

- laboratorni obraz: zdkladn{ laboratorni vysetfeni
krve a moci a imunologické vySetfeni krve;

- kuze: rozsah a stupen ztlusténi kuze, nebo pokud je
potfeba i kozni biopsie s histologickym vySetfenim;

- Raynaudiiv fenomén a postiZeni cév: kapilarosko-
pické vySetfeni nehtovych vala; pripadné ultrazvuk
nebo angiografie;

- travici trakt: jicnovd manometrie, polykaci akt
a pasdz trdvicim traktem pomoci kontrastni litky,
gastroskopie a kolonoskopie;

- pohybovy aparat: rentgen postizenych kloubf,
ultrazvukové vysetteni slachovych pouzder anebo
kloubu, svalovy test, elektromyografie, ptipadné
magnetickd rezonance svali a svalovd biopsie;

- plice: vy$etteni plicnich funkef (spirometrie

Americké revmatologické spolec¢nosti a Evropské ligy
proti revmatismu (American College for Rheumatology
- ACR; The European League Against Rheumatism -
EULAR) z roku 2013, kterd vsak nejsou diagnosticka
a jsou urcena zejména pro klinickd hodnoceni a vy-
zkumné ucely.

a difuzni kapacita pro CO, tzv. DLCO), rentgen
a HRCT (po¢itac¢ovd tomografie s vysokym rozli-
$enim) hrudniku, pro ovéteni aktivni alveolitidy
(zdnétu plicnich sklipki), pfipadné v ramci diferen-
cidlni diagnézy bronchoalveoldrni lavdz s cytolo-
gickym vySetfenim a transbronchidlni biopsie plic;
skrinink plicni hypertenze (vySetfeni za ucelem
vyhleddni plicni hypertenze v jejich ¢asnych stddi-
ich) se provddi pomoci echokardiografického vy-
Setfeni (ECHO) a k potvrzeni této diagnézy je nutnd
pravostrannd srde¢nf katetrizace;

- srdce: EKG, EKG podle Holtera a pomoci ECHO, pri-
padné magnetické rezonance;

- ledviny: pravidelné méfeni tlaku, ledvinnych pa-
rametrii v krvi (rendlni funkce), obsahu bilkoviny
v modi (proteinurie), pfipadné biopsie ledvin.
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Jaka je lécba SSc?

Jak bylo uz fec¢eno, univerzalni, ic¢inny lék pro SSc do-
sud nebyl nalezen, proto je u pacientii se SSc na mis-
té komplexni pristup zahrnujici rezimova opatfent,
rehabilitaci a organové specifickou symptomatickou
lécbu.

- V prevenci novych defekti maji své misto antago-
nisté receptort pro endotelin.

- U plien{ arteridlni hypertenze se k 1é¢bé pouzivaji
antagonisté endotelinovych receptord, inhibitory
fosfodiesterdzy-5, prostanoidy, riociguat - ¢asto je
v$ak nutnd kombinace nékolika pristupt a sympto-
matickd podpurnd terapie.

- Projevy postiZeni trdvictho traktu se lékati snazi
ovlivnit symptomaticky prokinetiky, antacidy a in-
hibitory protonové pumpy. V pokrodilejsich stadi-
ich je nezbytnd dispenzarizace v nutri¢ni poradné
a enterdlni vyziva.

- K ovlivnéni koznich, kloubnich a svalovych projevii
se pouzivd metotrexdt a glukokortikoidy v nizkych
a7z strednich ddvkdch s velmi individudlni, variabilni
ucinnosti.

- Ptiaktivni alveolitidé v rdmci intersticidlniho
plicniho procesu pouzivime opakované (po mésici)

V terapii Raynaudova fenoménu a digitdlnich ulce-
raci se uplatnuji blokdtory kalciovych kandli, série
infuzi analog prostaglandini, sympatektomie, ne-
krektomie a lokdlni pfistupy hojeni ran ¢i hyperba-
rickd komora.

intravendzni pulzy cyklofosfamidu, pfipadné my-
kofenoldt mofetil.

- Recentni velké studie s vysokou ddvkovou imuno-
supresi s ndslednou autologni transplantaci kmeno-
vych bunék demonstruji u¢innost této metody, ale
také umrtnost (5-12 %) s ni spojenou. Tato metoda
se zdd byt zdchrannym a uéinnym pristupem pro
pacienty s ¢asnou deSSc s rychle progredujicim
multiorgdnovym postiZzenim, které neni jesté v po-
krocilém stadiu. Tato lé¢ba s vysokym rizikem
umrti proto neni vhodnd pro vsechny pacienty se
SSc. Pro bezpeénost pacienta byla vytvorena pfisnd
vstupni a vylucéujici kritéria, které se snazf riziko
umrti sniZit na minimum.

- Z biologickych prepariti se jako nejslibnéjsi zatim
jevirituximab a tocilizumab - co do ovlivnéni plic-
niho a kozniho postizeni.

- Prvni volbou pfti sklerodermické rendlni krizi jsou

ACE (angiotenzin konvertujici enzym) inhibitory.
Nutnd byva dlouhodobd dialyza ptipadné transplan-
tace ledvin.

- Pti postizeni srdce se uplatniiuji antiarytmika a/nebo
trvald stimulace pacemakerem.

[ pres vSechno vySe zminéné je pro pacienty nejdule-
7itéjsi, aby si lékafi prvniho kontaktu (tj. prakticky
lékaf, zdvodni 1ékaf) vsimali prvnich ptiznakd, které
muiiZzou naznacovat, Ze se jednd o pocinajici SSc - tj.
Raynauduv fenomén a difizni otok prstti rukou - a po-
slali takového pacienta k vySetfeni kapilaroskopie
nehtovych vald, pfipadné k vySetfeni antinukledrnich
protildtek a ndsledné k revmatologovi k dovysetfeni

pacienta, k pravidelnému skrininku orgdnovych ma-
nifestaci a k zahdjen{ lé¢by v ¢asném stadiu nemoci,
zejména u deSSc.

Nicméné pacient sdim by mél byt v 1é¢bé této nemoci
aktivni. Pro tento ucel vznikla i tato brozurka. To zna-
mend, Ze by se mél pacient se SSc informovat o nemoci
u lékare revmatologa, a pokud potfebuje vice informaci,
tak i cestou pacientské organizace Skleroderma, kterd
vznikla pod zdstitou Revma Ligy Ceskd republika a kte-
rd aktualizuje sesbirané poznatky z ovéfenych zdroji
a vyhybd se neovéfenym informacim (napt. na inter-
netovych strankdch), které mohou pacienta vylekat
a demotivovat.
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Zivotni styl pacienti se SSc

Pacienti se SSc jsou ¢asto omezeni v kazdodennich ¢innostech i pracovnim zarazeni, coZ ma negativni vliv na kva-
litu jejich Zivota. Je potfeba, aby se kazdy pacient prizpusobil svému individudlnimu stavu.

Pacienti se SSc se ¢asto zdravotnika ptaji na radu, kam
se maji pracovné zaradit, jak maji zménit Zivotni styl,
které volnocasové aktivity jsou vhodné a které ne, zda
je potfeba péce psychologa nebo sexuologa. Také je
zajimd uloha rodiny a blizkych lidi (partnera) v péci
o nemocné. Obecné na tyto otdzky nelze odpovédét.
Nejenze je pritbeh a rozsah onemocnéni u kazdého in-
dividudlni, ale i rodina a partner a osobnost pacienta se
SSc se lisi. Zdravotnik v§ak muze doporucit vSeobecné
rady pro upravu zivotniho stylu - zdravé jist; snazit se
vice pohybovat; nekoufit a nepouzivat omamné latky
véetné alkoholu; spravné pristupovat k 1é¢be; vzdéldvat
se ve svém onemocnéni a ¢erpat informace ze spravnych
zdrojl; v podstateé se prosté drzet ovérenych rad zminé-
nych vyse v oddile ,,Co je potieba dodrzovat pfi SSc?*.
Kazdopddné péce psychologa, zvldst v ¢asné diagnostice
SSc, je zcela na misté. Lze totiz ocekdvat, Ze stanoven{
diagndzy jakékoliv nemoci - a o to vice SSc - je pro pa-
cienta a jeho rodinu Sokujici. Proto je na misté uvazovat
o péci psychologa nejen pro pacienta ale i pro rodinné
prislusniky, ktefi se s onemocnénim své dcery nebo

matky (méné ¢asto syna nebo otce) nemuzou smiftit
a jsou v 1é¢bé, nechténé, nekdy i prekdzkou. Dulezité
jsou i konzultace se sexuologem, zvldst u mladych za-
danych Zen a muzi. Cim d4l vice se totiz u téchto pa-
cienti zjistuji sexudlni dysfunkce. V neposledni fadé
stoji i nutri¢ni poradce a ptipadnd zména vyzivovych
ndvyku. Neexistuje zddnd specifickd strava pro SSc,
protoze priznaky a zdvaznost onemocnéni se u kazdého
¢lovéka znacne lisi. Ale je na misté si upravit stravu tak,
aby byla zdravéjsi a pestiejsi. Nejdilezitéjsi je osvo-
jit si vyvdzeny jidelnicek, obsahujici potraviny, které
plsobi protizdnétlivé a které poskytuji energii, bilko-
viny, vitaminy a minerdly. Pokud ¢lovék Celi potenci-
dln¢ invalidizujicimu chronickému onemocnénti, jako
je SSc, pti kterém jsou bézné obtize s inavou, travenim
a nedostatkem Zivin, potom se vysoce kvalitn{ vyZziv-
nd strava musi stdt zdkladem zlepSovdni kvality Zivota
auspesného zvlddnuti pfiznaki. Lidé trpici na SSc jsou
vystaveni zvy$enému riziku podvyzivy (malnutrici).
Podvyziva u SSc je zpusobena bud’nedostateénym pii-
jmem vyzivnych potravin z divodu potiZi se zvykdnim,

polknutim a/nebo nevhodnou piipravou vlastnich po-
travin. Také muze dochdzet ke $patné absorpci zivin
z traviciho traktu (pacient muze jist dostatek jidla, ale
stdle neni schopen spriavné absorbovat ziviny). To md
za ndsledek nedostatek urcitych vitaminti nebo mine-
rdld, coz se miiZe, ale nemusi projevit zjevnymi ptizna-
ky. Pro pracovni zarazeni je potfeba hledat pomoc ze
strany socidlnich pracovniki, rady tohoto typu nejsou
v kompetenci doktorti. OvSem i v otdzce typu prdce je
dobré drzet se rezimovych opatfeni zminénych vyse
v oddile ,,Co je potieba dodrzovat pti SSc?*. Jde ze-
jména o ochranu pred chladem, vlhkym prostfedim,
mechanickou traumatizaci kuze a pred nadmeérnou fy -
zickou a psychickou zdtézi. Za nejvetsi problém pii préci
uddvaji pacienti se SSc tinavu, nebo dusnost, pokud se
jednd o fyzicky ndro¢nou prdci. Dulezité je vyvarovat
se chladnéjsich mist (napt. feznictvi, mrazici boxy ale
i klimatizace atd.), pozic, kde se pouzivaji vibra¢ni nd-
stroje (sbijecky atd.), a mist s toxickymi vypary nebo
organickymi rozpoustédly (jakékoliv silné chemické
prostfedky, benzin atd.).

Co se tykd volnocasovych aktivit, je opét dulezité dr-
Zet se rezimovych opatfeni, tj. nevystavovat se stresu
a chladu (nebo chrénit se pfed stresem a chladem). Pfed
chladem se chrdnime tim, Ze si zahtejeme jak okraje téla
(koncetiny: ruce a nohy, hlavu a krk), tak i télesné jadro
(trup téla), tj. celkové. Také se nevystavujeme ndhlym
zméndm teploty. Dulezity je pohyb, ktery ndm zlep-
Suje jak cirkulaci, tak chrdni svaly pfed atrofii a zvét-
Suje rozsah pohybu v kloubech. Pohyb ptisobi dokonce
i protizdnétlive. Pohybu je dulezité zacit se vénovat co
nejdriv a celozivotné jej zaradit do kazdodenniho Zivota.
Je pravdou, Ze pohyb miize byt omezen unavou, kterd
muze vychdzet i z reaktivni deprese v rdmci onemoc-
néni. I pres to je vhodné se snazit prekonat sim sebe
audrzet se v pohybu, pokud pohyb nezhorsuje projevy
nemoci. Celkové pomdhd i péce o psychiku, medita-
ce, relaxac¢ni cvicebni metody a ndvstéva zkuseného
psychologa nebo psychoterapeuta, poptipadé i psy-
chosomatické kliniky. Prevencia dodrzovani zdravého
zivotného stylu je vhodné se vénovat, i kdyz je pacient
bez klinickych projevi (tj. kdyZ nemd pacient postizeni
plic, deformity na rukdch, ztuhlou kuzi atd.).
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Rehabilitace u pacientd se SSc

K nefarmakologickym postuptim v 1é¢bé pacientt se
SSc patfi jak individudlni tak i skupinovd cvic¢eni. Aby
nefarmakologickd terapie byla prospésnd, musi mit

Individualni sezeni s:

fyzioterapeutem:

- parafinové zdbaly (dtleZité je nastavit teplotu pa-
rafinu tak, aby nedoslo k vzniku viidku; pfi pou-
ziti parafinu nesmi byt pfitomné digitdlni ulcerace
na rukou);

- infracervend lampa;

- manudlni lymfodrendze ve fizi edematézni (kdyz
jsou pfitomné difuzni otoky rukou nebo nohou);

- protahovaci cviceni (ruce, oblicej, ale i celé télo);

- mobiliza¢ni cviceni kloubu;

- cviceni, které podporuje kloubni rozsah;

- aerobni cvi¢eni podporujici plicni kapacitu;

- silovy trénink na udrzeni svalové hmoty a sily;

- v ptipade¢ bolesti elektrolé¢ba nebo fyzikdlni terapie
(TENS proudy, ultrazvuk, LASER atd.).

pacient aktivni pristup nejen k rehabilitaci. Mezi bézné
nefarmakologické postupy se doporucuji:

ergoterapeutem:

- skupinovd a cilend ergoterapie (s hlavnim zaméfe-
nim na ruce);

- ndcvik sobéstac¢nosti a béznych dennich ¢innostf;

- posileni jemné motoriky.

masérem:
- masdze.

osobnim nebo fitness trenérem:
- posilovaci cvi¢eni v konzultaci s fyzioterapeutem.

Skupinova cviceni:

ProtoZe pfi tréninku nebo cvic¢eni (aerobnim nebo
posilovacim) je zvysené riziko kolapsu a komplikaci
(zv14stf u nemocnych s postizenim srdce a plic), mél
by skupinové cvic¢eni provddeét fyzioterapeut vzdy
v nemocni¢nim prostfedi. Cvi¢ebni skupiny jsou or-
ganizované samotnymi pacienty. Pacienti by ale méli
mit vzdy po ruce zdravotnika a méli by byt ptfipraveni
na nezddouci u¢inky a mozné kolapsové stavy pfi cvi-
¢eni, které se u jednotlivett miZzou objevit. Podobné
skupiny organizuje pacientskd organizace Skleroderma
pod vedenim fyzioterapeutky a pod zdStitou Revma Ligy
Cesk4 republika. Dalsi skupinovd cvi¢eni pro pacienty

se SSc soucasné probihaji i v Revmatologickém ustavu
v Praze. Revmatologicky ustav také nabizi moznost in-
dividudlniho rehabilita¢niho a ambulantniho programu
nefarmakologické terapie (rehabilitace/fyzioterapie).
Ddle se muzete také zapojit do online programu ,,Revma
v pohybu®, ktery nastartovala Revma Liga Ceskd re-
publika. Vice informaci najdete na webovych strankdch
www.revmaliga.cz.

Jak individudlni tak i skupinovd terapie by mela byt
samoziejmé ptizpisobena moznostem pacienta (inten-
zita, délka, frekvence a doba kondni).
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@ Skleroderma Vytvoreno z iniciativy pacientské skupiny

Navrat do Zivota

Skleroderma, Revma Liga Ceska republika, 2019.

Na nasem webu najdete detailniho privodce systémovou sklerodermii véetné

nejcastéji kladenych otdzek a odpoveédi plus mnoho dal$ich uzite¢nych ¢ldnkua.

Kontakty

https://www.revmaliga.cz/klub/skleroderma/
Facebook: Skleroderma Cesk4 republika

Protahovdni, péce o dutinu
ustni, zvlh¢ovdni sliznic

Protahovdni, promazdvéni,
ochrana pred sluncem

Udrzovat télo v teple, rukavice,
ponozky, funkéni prddlo
Pohyb pro lepsi prokrveni
Prestat s koufenim!

Pravidelné kontroly dle lékate
(ECHO, EKG)

Pravidelné kontroly dle lékate
(CT, RTG, plicni funkce)
Dechovid cvic¢en{

Prizpusobit stravu dle potreby,
mensi a ¢astéjsi porce, dobfe zvykat,
nejist 2 hodiny pfed spanim, po jidle
poloha v sedé

Pohyb pro lepsi peristaltiku

Pravidelnd kontrola krevniho tlaku
Pfi vysokém krevnim tlaku, oto-
ky dolnich konéetin, bolesti hlavy
a zhoSeném dychdni, kontaktovat
lékare!

Fyzioterapie, cviceni

Rehabilitace, cviceni pro zlepSeni
kloubntho rozsahu



https://www.revmaliga.cz/klub/skleroderma/

»,Jsme pomocnikem pro vSechny revmatiky - informujeme, \/ /

podporujeme, sdilime, aktivizujeme. Jedeme v tom spolu.

3

»Jsme vyhleddvanym a rovnocennym partnerem pro pa-
cienty, lékare, zdravotniky i stdtni spravu. Svou ¢innost{
motivujeme pacienty a ukazujeme zdravé populaci svét
o¢ima revmatiki. “

@

Revma Liga Ceskd republika, pacientskd skupina
Skleroderma s odbornou zdstitou ¢eské revmatologické
spole¢nosti CLS JEP, 2019
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